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Chronicka inflamatérna demyelinizacna polyradikuloneuropatia (CIDP) patri medzi zriedkavo sa vyskytujice autoi-
munitne podmienené chronicky prebiehajuce polyneuropatie. Ochorenie sa diagnostikuje podla klinickych, elektro-
myografickych a podpornych kritérii, ktoré v roku 2010 vypracovala pracovnd skupina EFNS/PNS a ktoré boli updato-
vané pracovnou skupinou EAN/PNP v roku 2021. Medzi zakladné klinické kritérid ochorenia patri viac ako 8 tyZdriov
trvajuca postupna alebo atakovito sa zhorsSujica distalna a proximalna symetricka svalova slabost, sprevadzana po-
ruchami citlivosti na konc¢atinach a hypo- aZ areflexiou Slachovookosticovych reflexov. Elektromyografické kritéria su
na zaklade najnovsich guideline rozsirené o patologické senzitivne neurogramy. Vyznamnym podpornym kritériom je
pozitivna odpoved' na imunoterapiu, tieZ MRI nalez zhrubnutia spinalnych koreriov alebo plexov s enhancementom ga-
dolinia a proteinocytologicka disociacia v likvore. Autoimunitny proces pri CIDP sp6sobuje segmentalnu a multifokal-
nu demyelinizaciu motorickych, senzitivnych nervov a nervovych koreriov, ¢o vyZaduje spravnu diagnostiku a urychle-
né nasadenie adekvatnej imunoterapie. V lieCbe CIDP su dlhoro¢ne prvoliniovou lieCbou intravenézny imunoglobulin
a kortikosteroidy. Pri dlhSom trvani nelieCeného alebo nespravne lieCeného ochorenia nastupuje sekundarna axono-
patia a ubytok axonov, ktory je nezvratny a lieCbou je uZ neovplyvnitelny. Pri CIDP plati pravidlo ,time is axon®, preto-
Ze zavaZnost axonalneho poskodenia je skrytym prediktorom zavaZnosti prognozy ochorenia.

Klucové slova: typicka CIDP, varianty CIDP, diagnostické kritéria, demyelinizacia, sekundarna axonopatia,
intravendzny IVIg, kortikosteroidy

CIDP - long-term experiences with diagnostics and treatment in Slovak Republic Abstract

Chronic inflammatory demyelinating polyradiculoneuropathy (CIDP) is one of the rarely occurring autoimmune-related
chronic polyneuropathies. The disease is diagnosed in accordance with the clinical, electromyographic and supportive
criteria developed by the EFNS/PNS joint task force in 2010 and updated by the EAN/PNP joint task force in 2021. The
fundamental clinical features include progressive or paroxysmal worsening lasting more than 8 weeks of distal and
proximal symmetrical muscle weakness, accompanied by sensitivity issues in the limbs and hypo- to areflexia of tendon-
bone reflexes. Based on the latest guideline, the electromyographic criteria are expanded to include a pathological
sensitive neurogram. Supporting criteria include response to immunotherapy (1VIg or corticosteroids), MRI finding
of thickening of spinal roots or plexuses with gadolinium enhancement and protein cytological dissociation in the
cerebrospinal fluid. The autoimmune process in CIDP causes segmental and multifocal demyelination of motor nerves,
sensory nerves and nerve roots, that requires a correct diagnosis and rapid initiation of appropriate immunotherapy.
Intravenous immunoglobulin and corticosteroids have been used as the first-line treatment for many years. With
a longer duration of untreated or inadequately treated disease, secondary axonopathy and loss of axons occurs, which
is irreversible and no more influenceable by immunotherapy. In CIDP, the rule ,time is axon“ applies, due to the severity
of axonal damage which is a hidden predictor of the severity of disease prognosis.

Keywords: typical CIDP, CIDP variants, diagnostic criteria. demyelination, secondary axonopathy, 1VIg, corticosteroids
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Uvod

Chronicka zapalova demyeliniza¢na polyradikuloneuropatia
patri spolu s multifokalnou motorickou neuropatiou a anti-MAG
neuropatiou medzi zriedkavo sa vyskytujice autoimunitne pod-
mienené chronicky prebiehajuce demyelinizané polyneuropa-
tie. Prva zmienka o relabujicej CIDP pochadza od Eichhorsta
z roku 1890, ale napriklad variant CIDP — Lewisov-Sumnerov
syndrém — bol publikovany az v roku 1982®. Pre diagnostiku
CIDP su podstatné klinické, elektromyografické (motorické a
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senzitivne neurogramy s nalezom multifokalnej demyelinizacnej
polyneuropatie) a podporné kritéria (zobrazovacie, laborator-
ne nalezy, terapeuticky efekt kortikosteroidov a 1VIg). Funda-
mentalnym klinickym kritériom ochorenia je kontinualne alebo
atakovité zhorSovanie symetrickej distalnej a proximalnej sva-
lovej slabosti v arbitrarne stanovenom ¢asovom intervale pre-
vySujucom dva mesiace s poruchou citlivosti a Slachovookos-
ticovou hypo- az areflexiou. Na rozdiel od GBS je postihnutie
kranialnych nervov zriedkavé a priznaky z lézie autonomnych
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a respira¢nych nervov vynimocné. V sucasnosti sa vdaka zdo-
konaleniu laboratérnej diagnostiky a identifikovaniu novych bio-
markerov od CIDP odc¢lenila skupina chronicky prebiehajucich
autoimunitnych polyneuropatii, pri ktorych je patologicky proces
sustredeny na oblast Ranvierovych zarezov — tzv. nodo/parano-
dopatie. V roku 2021 vydal panel expertov European Academy
of Neurology/Peripheral Nerve Society (Joint Task Force EAN/
PNS, 2021) revidované guideline diagnostiky a lieCby chronic-
kej inflamatoérnej demyelinizacnej polyradikuloneuropatie, ktoré
v porovnani s predchadzajicimi z roku 2010 nahradzaja termin
»atypické CIDP* terminom ,varianty CIDP“, pretoze predstavuju
dobre definované klinické entity. Nové guideline redukuji arov-
ne diagnostickej istoty z troch (urcita, pravdepodobna a mozna)
na dve (CIDP a moZna CIDP). Odport&ania taktie? dopifiaju
a upravuju podporné kritéria ¢i diagnostické postupy pri ocho-
reni@®®, Problematike diagnostiky, diferencidlnej diagnostiky,
komorbidit a lie€cby CIDP sa v poslednych rokoch venovalo
viacero slovenskych autorov a kolektivov autorov v niekolkych
pévodnych, prehladovych aj kazuistickych pracach®?3).

Epidemiol6gia CIDP

CIDP sa radi medzi zriedkavé ochorenia napriek skuto¢-
nosti, Ze predstavuje najCastejSiu autoimunitni chronicku
polyneuropatiu®**®, Frekvencia vyskytu CIDP byva najvyssia
u ludi v mladom a strednom veku, pricom priemerny vek vzniku
ochorenia je okolo 50 rokov¥. Mladsi pacienti maju CastejSie
relabujicu formu, u ludi nad 60 rokov sa CIDP vyskytuje zried-
kavejSie a ma skor progresivny priebeh. Ro¢na incidencia ma
vdaka zlepSujlcej sa diagnostike stUpajuci trend a predstavuje
0,5-1 pripad/100 tisic obyvatelov. Prevalencia CIDP sa celosve-
tovo uvadza v rozmedzi 3-9/100 tisic obyvatelov s prevahou
u muzov®”®, Dévody tohto rozptylu pramenia v lokalnych envi-
ronmentalnych a genetickych vplyvoch. Ochorenie nevyne-
chava ani detsku populaciu, kde sa prevalencia uvadza 1/200
tisic deti®®. V Slovenskej republike bola prevalenia ochorenia
ku koncu roka 2017 22,8/1 milién obyvatelov®. V roku 2018
publikovali Spalek et al. z Narodného expertizneho centra pre
neuromuskularne ochorenia v Bratislave stbor 123 pacientov
s potvrdenou CIDP. Pacienti boli z pracovisk naprie¢ celym Slo-
venskom, pricom 76 bolo diagnostikovanych a lie€enych v Cen-
tre pre neuromuskularne ochorenia v Bratislave a 47 na ostat-
nych neurologickych pracoviskach v SR. U pacientov sa skumal
vek na zaciatku ochorenia, Casovy interval medzi vznikom
a potvrdenim diagnézy, pohlavie, komorbidity, EMG, likvorové
nalezy, priebeh ochorenia a G€innost podavanej terapie. Ana-
lyza suboru pacientov potvrdila ¢astejSie postihnutie u muzov
ako u zien v pomere 2,8:1. Priemerny vek pacientov na zaciatku
ochorenia bol 45,9 rokov a priemerny interval medzi manifes-
taciou prvych priznakov a stanovenim diagnézy 6,8 mesiacov.
Typickd CIDP malo diagnostikovanu 76,4% a varianty ochorenia
23,6 % pacientov®. Podobne ako pri CIDP, bola v roku 2022
v pdvodnej praci Spaleka et al. podrobne spracovana proble-
matika dalSej imunitne podmienenej neuropatie — multifokalnej
motorickej neuropatie v SR, ktora poukazuje na 25-ro¢né skuise-
nosti (1997-2022) s diagnostikou, lieCbou intravendéznym imu-
noglobulinom, dispenzarizaciou a prognézou 18 slovenskych
pacientov s touto vzacnou diagn6zou®?.
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Patogenéza ochorenia

Napriek nespochybnitelnému pokroku desatrocia trvajiceho
vyskumu bunkovych a molekularnych mechanizmov ochorenia
na animalnych modeloch ostava detailna patogenéza CIDP
stale nedostatocne prebadana. Vyskumy naznacuju, ze CIDP
nemozno povazovat za jedno ochorenie, a teda sa predpokla-
daju diverzifikované aj patogenetické mechanizmy. Pokrokom je
objav autoprotilatok proti nodalnym a paranodalnym proteinom
délezitym na zachovanie integrity cytoarchitektoniky v oblasti
Ranvierovych zarezov. Vysledkom ich protilatkovej aktivity je
disrupcia nodalnych a paranodalnych Struktar s naruSenim sal-
tatérneho vedenia nervovych vzruchov®.

V patogenéze CIDP zohravaju délezitd ulohu komplexné imu-
nopatogenetické mechanizmy, zahffiajlice narusenie bunkovej,
humoralnej imunity a komplementu. Hoci chyba jednoznaény
dékaz myelin-Specifickych populacii autoreaktivnych T buniek,
v imunopatogenéze ochorenia sa predpoklada vyznamna ucast’
T lymfocytov spolu s aktivovanymi makrofagmi®®. V sic¢asnos-
ti nie su dostato€ne prebadané spustace aberantnej imunitnej
odpovede a dblezita uUloha sa pripisuje prieniku aktivovanych T
lymfocytov a makrofagov cez hematonervovi bariéru perifér-
nych nervov a nervovych korenov s naslednou segmentalnou
demyelinizaciou®®29, Okrem Gcasti makrofagov a T lymfocytov
sa v tomto procese predpoklada vyznamny podiel autoprotilatok
a komplementového systému®®. Cirkulujuce autoprotilatky sa
kumuluju v periférnych nervoch, spistaju proces rozpoznania
Fc receptora imunoglobulinu, aktivaciu komplementu, fagocyto-
zu myelinu makrofagmi a axonalne poskodenie®?. Pri typickej
CIDP sa za klt€ovu v patogenéze predpoklada Gloha autopro-
tilatok, pri MADSAM ide predovsetkym o mechanizmy bunkovej
imunity®¥. Histopatologické zmeny pri CIDP zahfiiaju interstici-
alny edém, endoneuralnu infiltraciu zapalovymi bunkami pre-
vazne makrofagmi a lymfocytmi, segmentalnu demyelinizaciu
v blizkosti Ranvierovych zarezov, poSkodenie hematonervovej
bariéry a rozny stupen axonalneho poskodenia®?.

Diagnostika CIDP

Diagnéza CIDP sa zvazuje u pacientov s progresivnou
symetrickou alebo multifokalnou polyneuropatiou s kontinudl-
nym alebo relabujicim zhorSovanim pocas viac ako 8 tyzdrnov.
Diagnodzu typickej CIDP a variantov CIDP potvrdzuju jasne
definované klinické a elektrofyziologické diagnostické kri-
téria, pri moznej CIDP treba navySe splnit dalSie dve podporné
kritéria®. Ak nie su pri prvom EMG vySetreni typické znaky ocho-
renia (viacnasobné spomalenie vedenia motorickymi a senzitiv-
nymi nervami, ¢asova disperzia, kondukéné bloky, predizena
distalna latencia...), mozno vySetrenie s odstupom ¢asu zopa-
kovat' a vysetrit' viac ako 4 nervy vratane proximalnych stimu-
lacii v Erbovom bode. Potvrdit diagnézu u pacientov s moznou
CIDP pomdze MRI vySetrenie cervikalnych a lumbosakralnych
plexov, neurosonologické vySetrenie cervikalnych korefov, ple-
xus brachialis a proximalnych segmentov n. medianus, likvorova
analyza a terapeuticky test s pouzitim objektivnych hodnotiacich
Skal Gcinnosti liecby. Biopsia periférnych nervov nie je v stcas-
nosti pri diagnostike CIDP indikovana. U vSetkych pacientov
s podozrenim na ochorenie navysSe treba vyllcit monoklonalnu
gamapatiu a v pripade vyskytu Specifickych klinickych, elektrofy-
ziologickych ¢i likvorovych nalezov aj testovat' na hladiny nodal-
nych/paranodalnych autoprotilatok®.
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1. Klinické kritéria CIDP
Su zhrnuté v tabul'ke 1.

Tabulka 1. Klinické kritéria pre CIDP®

D a DP
Spifia vsetky kritéria:
« Progresivna alebo relabujica symetricka distalna a proximalna

svalova slabost' na dolnych a hornych kon¢atinach a senzitivny
deficit najmenej na dvoch koncatinach

» Rozvoj priznakov trva viac ako 8 tyzdnov

« Hypo- aZ areflexia RSO na vSetkych kongatinach
Spifajt uvedené kritéria pre jednotlivé varianty, RSO na
nepostihnutych kon€atinach mézu byt v norme:

» Multifokalna CIDP — multifokalne vzory svalovej slabosti a poruchy
citlivosti na dvoch alebo viacerych koncatinach, asymetria
postihnutia, akcent postihnutia na hornych koncatinach

» Fokalna CIDP — svalova slabost  a porucha citlivosti iba na jednej
koncatine

« Distalna CIDP — svalova slabost a porucha citlivosti akralne
s akcentom na dolnych koncatinach

» Motoricka CIDP — svalova slabost bez poruchy citlivosti
» Senzoricka CIDP — senzitivne priznaky bez svalovej slabosti

V roku 2021 boli panelom expertov EAN/PNS upravené
dovtedy platné kritéria spolocnej pracovnej skupiny EFNS/PNS
z roku 2010 pre klinicky obraz typickej CIDP a CIDP variantov.

Typicka CIDP:

Potrebné je splnenie vSetkych kritérii:

* Progresivna alebo relabujuca, symetricka distalna alebo
proximalna svalova slabost hornych a dolnych koncatin so
senzitivnym postihnutim na najmenej dvoch kon¢atinach.

e Trvanie viac ako 2 mesiace.

» Hypo- az areflexia lachovookosticovych reflexov (RSO) na
vSetkych kon€atinach.

CIDP varianty:

Treba splnit’ jedno kritérium z uvedenych, na rozdiel od
typickej CIDP mézu byt RSO na nepostihnutych konéatinach
normalne:
¢ Multifokalna CIDP — multifokalne vzorce motorického a sen-

zitivneho postihnutia, priznaky su na dvoch alebo viacerych

konc€atinach a postihnutie je zvy€ajne asymetrické;

« Fokalna CIDP - svalova slabost' a senzitivna porucha je iba
na jednej koncatine;

« Distalna CIDP — svalova slabost a distalna porucha senzitivi-
ty ma akcent na dolnych kon&atinach;

¢ Motorickd CIDP — izolovan& svalova slabost bez senzitivne-
ho postihnutia;

e Senzorickd CIDP — izolovana senzitivna porucha, bez moto-
rického postihnutia.

Typicka formu vykazuje cca 80 % pripadov CIDP

Jej zakladnym klinickym kritériom je kontinualna alebo ata-
kovita progresia prevazne symetrickej distalnej a proximalnej
chabej parézy na vSetkych kon€atinach, ktora trva viac ako dva
mesiace a je asociovana s poruchou citlivosti, Slachovookostico-
vou hypo- az areflexiou a €asto aj tazkostami pri chédzi. Vyraz-
nejSie byvaju vyjadrené motorické priznaky pred senzitivnymi
a dolné koncatiny byvaju viac postihnuté ako horné. Senzitivne
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priznaky zasahuju vSetky senzitivne modality s predilekciou
akralne na dolnych a menej na hornych koncatinach a priblizne
20 % pacientov trpi neuropatickou bolestou®. Postihnutie kra-
nialnych nervov VII, X a XIl byva na rozdiel od GBS zriedkavé
a priznaky z lézie respiracnych alebo autonémnych nervov (Hor-
nerov syndrom, ortostaticka hypotenzia, paralyza Criev, arytmie,
retencia Ci inkontinencia mocu a stolice...) st pri CIDP vynimoc-
né. U niektorych pacientov mozno pozorovat edém papily zra-
kového nervu, intenény tremor koncatin ¢i palpovat’ zhrubnutie
periférnych nervov. Priblizne 5 % pacientov ma v MRI obraze
demyelinizacné |ézie bielej hmoty mozgu, pri€om len nepatrné
percento z nich ma aj klinické znamky poskodenia CNS®4, Sva-
lové hypotrofie az atrofie su nevyrazné a byvaju prejavom nelie-
¢eného alebo nespravne lieCeného ochorenia, vyustujiceho
do axonalneho poskodenia a naslednej straty axénov. Typicka
CIDP je charakterizovana tazsimi demyelinizacnymi zmenami
v distalnych segmentoch nervov pri EMG vySetreni, rychlejSou
progresiou, vyraznejSim neurologickym deficitom a dobrou kli-
nickou odpovedou na kortikoterapiu a IVIg.

Typicka CIDP sa prejavuje najCastejSie relaps-remitujacim
priebehom, chronicky progredientnym priebehom, cca u 10 %
pacientov sa manifestuje akdtne s respiracnou insuficienciou
a bulbarnymi priznakmi. V Gvode je tazko rieSitelny problém
oddiferencovat’ akatnu formu CIDP od akutnej polyradikulone-
uritidy GBS pre podobny/rovnaky klinicky obraz, vodivostné
Stadie a likvorovy nélez. Nie sU zname ani ziadne biomarkery,
podla ktorych by bolo mozné obe ochorenia odliSit uz v ich
uvode.

CIDP varianty
Zdielaju s CIDP spolo¢né ¢rty demyelinizacie a odpovede na

imunoterapiu, ale ich klinicky obraz je mierne odliSny od typickej

CIDP, pricom u niektorych pacientov sa mézu po Case trans-

formovat’ na typickil CIDP@), Medzi najCastejSie sa vyskytuju-

ce CIDP varianty patri Lewis-Sumnerov syndrom a senzoricky
variant CIDP®4,

a. Multifokalna CIDP, Lewis-Sumnerov syndrém LSS, mul-
tifokalna demyeliniza¢na neuropatia s perzistujucim
kondukénym blokom, multifokalna akvirovana demye-
liniza€na senzorickda a motoricka neuropatia MADSAM,
postihuje v multifokalnych motorickych a senzorickych vzor-
coch vyraznejSie a najprv horné koncatiny, podobne ako je
to pri MMN (tu st vSak zachované senzitivne nervy). Typické
pre tento variant je moznost postihnutia kranialnych nervov
s predominanciou n. oculomotorius, trigeminus, facialis,
vagus a hypoglossus®t214),

b. Fokalna CIDP - je zriedkava a charakterizovana postihnu-
tim jednotlivych periférnych nervov, plexus brachialis alebo
lumbosacralis na jednej kon€atine, pricom treba vylicit' iné
priciny postihnutia.

c. Distalna CIDP — znama je pod nazvom distalna akvirova-
na demyelinizacna symetricka neuropatia, DADS. Typickymi
symptémami su porucha senzitivity v distalnych partiach dol-
nych a hornych koncatin s nestabilnou chédzou a fakultativ-
ne aj distalnou slabostou dolnych a zriedkavejSie aj hornych
koncatin. U pacientov mdze byt pritomna IgM paraprotei-
némia s pozitivitou autoprotilatok proti myelin-asociované-
mu glykoproteinu MAG, pricom anti-MAG neuropatia s IgM
paraproteinom nepatri medzi CIDP varianty pre odliSné EMG
charakteristiky a nonresponzivitu na kortikosteroidy a 1VIg®.
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d. Motoricky variant CIDP — na rozdiel od typickej CIDP je
tu pritomna relativne symetricka predovSetkym pletencova
svalova slabost s akcentom na dolnych kon€atinach s nor-
malnou senzitivitou a korelujiucim EMG nalezom. Motoricky
variant CIDP sa ponasa na MMN, ktora sa tiez prezentuje
svalovou slabostou bez senzitivneho postihnutia, avSak
svalova slabost tu byva na rozdiel od motorického variantu
CIDP asymetricka a akcentovana prevazne na hornych kon-
Catinach. Podskupina motor-predominantna CIDP ma v kli-
nickom naleze cCisto svalovu slabost, ale v EMG mézu byt
pritomné senzitivne kondukéné abnormality. Klinicky obraz
motorického variantu CIDP sa mdze po kortikosteroidoch
zhorsit@+25),

e. Senzoricky variant CIDP — pritomné je periférne senzitivne
postihnutie zvy€ajne asociované s ataxiou postoja a chddze
bez svalovej slabosti. Pri vySetreni dominuje porucha epikri-
tickej taktilnej a hlbokej citlivosti z postihnutia hrubych sen-
zitivnych vlakien. V diferencialnej diagnostike treba vylucit
paraneoplasticku etiolégiu, senzitivhu ganglionitidu alebo
Sjogrenov syndrom. Prevazna vacsSina pacientov s inicial-
nou senzorickou CIDP €asto v neskorSom obdobi ochore-
nia smeruje do typickej CIDP®29_ Ak je v klinickom obraze
Cisto senzitivna symptomatolégia a v kondukénych Stadiach
motorickych nervov st zachytené kondukéné bloky alebo
spomalenie vedenia, hovorime o predominantne senzorickej
CIDP®,

2. Elektrofyziologické kritéria CIDP

EAN/PNS guideline z roku 2021 redukuji Grovne diagnos-
tickej istoty z troch (urcita, pravdepodobna alebo moznd) na
dve (CIDP a mozna CIDP). Na EMG diagnostiku CIDP a CIDP
variantov je podla najnovSich odportcani potrebné realizovat
motorické aj senzitivne kondukéné Studie.

EMG kritéria pre typicki CIDP podla EAN/PNS 2021

(tabul'ky 2, 3, 4):

a. Najmenej 2 motorické nervy spiiaja kondukéné EMG charak-
teristiky — ista CIDP, ak iba 1 motoricky nerv — mozna CIDP.

b. Senzitivne kondukéné abnormality su pritomné najmenej v 2
senzitivnych nervoch.

c. Ak pacient spifia klinické kritéria typickej CIDP, ale nie EMG
kritéria, je diagn6za mozna CIDP v pripade efektu lieCby kor-
tikosteroidmi, IVIg-om alebo plazmaferézou + spitia minimal-
ne jedno podporné kritérium — MRI nalez, neurosonologicky
nalez, likvorovy nalez alebo biopsia nervu (ta len v urcitych
Specifickych pripadoch).

EMG kritéria pre multifokalnu a fokalnu CIDP:

a. Pre multifokalnu CIDP sa vyZaduje pritomnost motorickej
kondukénej poruchy minimalne v dvoch nervoch aspon na
dvoch koncatinach, pre fokalnu je potrebna porucha vodivos-
ti minimalne v dvoch nervoch na jednej koncatine. Pri postih-
nuti jedného nervu sa porucha klasifikuje ako mozna fokalna
CIDP.

b. Senzitivne kondukéné abnormality pritomné minimalne
v dvoch nervoch jednej alebo dvoch kon€atin su potrebné
pre diagnostiku fokalnej alebo multifokalnej CIDP, v jednom
nerve moznej fokalnej CIDP.
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Tabulka 2. EMG diagnostika typickej CIDP - kritéria pre motorické
kondukéné Studie —upravené podla®

1. dg. CIDP - najmenej 2 nervy, dg. mozna CIDP - 1 nerv
2. potrebny najmenej 1 z nasledujticich znakov a-g

a. DML prediZena = 50 % nad horny limit u najmenej 2 nervov
(okrem SKK)

b. redukovana RVM = 30 % pod dolny limit u najmenej 2 nervov

c. prediZenie latencie F viny = 20 % nad horny limit u najmenej
2 nervov (= 50 %, ak amplitida distalnej CMAP < 80 % dolnej
hranice normy)

d. chybanie F viny u najmenej 2 nervov (ak amplitida distalneho
CMAP = 20 % dolnej hranice normy) + =1 parameter vo =1 inom
nerve

e. motoricky kondukény blok = 30 % redukcia amplitidy CMAP
pri proximalnej stimulacii okrem n. tibialis, amplitida distalnej
CMAP = 20 % dolného limitu — u 2 nervov, alebo 1 nervu + =1
parameter demyelinizacie okrem chybania F viny

f. abnormélna gasova disperzia = 30 % prediZenie trvania CMAP
pri proximalnej stimul&cii oproti distalnej u najmenej 2 nervov
(najmenej 100 % u n. tibialis)

g. prediZené trvanie CMAP pri distalnej stimulacii u = 1 nervu pri
dolnom filtri 20 Hz (n. medianus = 7,4 ms, n. ulnaris = 7,8 ms,
n. peroneus = 8,1 ms, n. tibialis = 8,0 ms) + = 1 demyelinizany
parameter u = 1 iného nervu

Vysvetlivky: CMAP — sumacny motoricky akcny potencial, SKK —
syndrom karpalneho kanala, DML — distalna motoricka latencia, RVM —
rychlost’ vedenia motorickym nervom

Tabulka 3. Senzitivne neurogramy pri typickej CIDP - EMG kritéria
— upravené podla®

A. CIDP

+ konduké&né abnormality 2 2 senzitivnych nervov — predizena
DSL, redukovana amplittda SNAP, spomalenie RVS

B. Mozna CIDP

a. RVS < 80 % dolnej hranice normy u najmenej 2 nervov, ak SNAP
amplitida > 80 % alebo RVS < 70 %, ak SNAP amplitida < 80 %
—n. medianus, ulnaris, radialis, suralis alebo

b. n. suralis Setriaci vzorec (abnormalna amplitida SNAP n.
medianus alebo radialis s normalnou amplitidou SNAP n. suralis
pri vyli€eni syndréomu karpalneho kanala

Vysvetlivky: DSL — distalna senzitivna latencia, SNAP — senzitivny
nervovy akcny potencial, RVS — rychlost vedenia senzitivnym nervom

Tabulka 4. EMG kritéria pre typicka CIDP podla EAN/PNS 2021 -
upravené podla®

1. Najmenej 2 motorické nervy spifiaji konduk&né EMG
charakteristiky — ista CIDP, ak iba 1 motoricky nerv — mozna CIDP
2. Senzorické kondukéné abnormality pritomné najmenej
v 2 senzitivnych nervoch
3. Pacient spifia klinické kritéria typickej CIDP, ale nie EMG
kritéria, ide o dg. mozna CIDP, ak je:
 priaznivy efekt KS, IVIg alebo plazmaferézy + minimalne
jedno podporné kritérium — MRI nalez, neurosonologicky
nélez, likvorovy nalez alebo biopsia nervu (ta len v urcitych
Specifickych pripadoch)

EMG kritéria pre distalnu CIDP:

a. Najmenej u dvoch nervov hornych konc¢atin su splnené kon-
dukéné kritéria pre distalnu CIDP. Amplitida CMAP pri distal-
nej stimulacii by mala byt najmenej 1 mV. Ak pacient spifia
kritéria na dvoch dolnych kongatinach, ale nie na hornych,
alebo iba na jednej hornej, diagnéza je mozna distalna CIDP.
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b. Senzitivne konduk&éné abnormality si pritomné najmenej
v dvoch senzitivnych nervoch.

EMG kritéria pre motoricku CIDP:

a. Splnené vodivostné kritéria pre motorické nervy najmenej
u dvoch motorickych nervov so zachovanim normalnych sen-
zitivnych vodivosti najmenej v 4 nervoch — n. ulnaris, media-
nus, radialis a suralis. Pre moznG motorick( CIDP sa vyZa-
duje splnenie kritérii v jednom motorickom nerve.

b. Ako motoricky-predominantna CIDP sa oznacuju pripady mo-
torickej CIDP s vodivostnymi abnormalitami v dvoch senzitiv-
nych nervoch.

EMG kritéria pre senzoricku CIDP:

a. Motorické vodivostné kritéria s normalne najmenej v Sty-
roch nervoch (tibialis, peroneus, medianus, ulnaris), senzitiv-
ne neurogramy patologické najmenej v dvoch senzitivnych
nervoch. Maximalna diagnosticka istota je mozna senzitivna
CIDP.

b. Senzoricky-predominantna CIDP spifia senzitivne vodivostné
abnormality najmenej v dvoch senzitivnych nervoch s moto-
rickymi konduké&nymi abnormalitami v dvoch motorickych ner-
voch, ak st motorické abnormality v jednom nerve, diagnos-
ticka istota klesa na moznu senzoricky-predominantn CIDP.

3. Podporné diagnostické kritéria CIDP
Ide o pomocné diagnostické zistenia (odpoved na liecbu,

analyza likvoru, zobrazovacie nalezy) pre diagnézu moznej

CIDP u pacientov, ktori spifaju klinické kritéria ochorenia bez

pritomnosti potvrdzujicich elektrofyziologickych kondukénych

abnormalit. Biopsia nervu sa v suc¢asnosti neodporuca na potvr-
denie diagnézy CIDP alebo moznej CIDP.

a. ZlepSenie po imunoterapii — dobre zdokumentovany priaz-
nivy Gcinok terapie IVig-om alebo kortikosteroidmi patri
k podpornym diagnostickym nastrojom pre moznt CIDP®@6:19,
Pre evaluaciu priebehu ochorenia sa vyuziva viacero ,disa-
bility* alebo ,impairment* skal, pricom je potrebné pri liec-
be zlepSenie minimalne v jednej Skale z oboch. Pri hodno-
teni ,disability* sa m6zu vyuzivat Inflammatory Neuropathy
Cause and Treatment (INCAT) Disability Scale a Inflammato-
ry Rasch-built Overall Disability Scale (I-RODS). V ramci hod-
notenia ,impairment” je vhodné kvantifikovanie svalovej sily
pomocou hand grip dynamometra alebo vigorimetra, zo Skal
modifikovana INCAT Sensory Sum Scale, MRC Sum Score
alebo Neuropathy Impairment Score®”29),

b. Analyza likvoru — nie je v diagnostickom procese manda-
térna, ak su spinené diagnostické kritéria pre CIDP. Likvoro-
logické vySetrenie sa odporuca realizovat’ vtedy, ak pacienti
spifiaju kritéria pre mozna CIDP, dalej pri akitnom zagiatku
ochorenia alebo pri podozreni na nadorovu alebo infekénu
pricinu. V likvore vacsiny pacientov s CIDP byva proteino-
cytologicka disociacia s hyperproteinorachiou a normalnym
poctom buniek, pricom Specificita vySetrenia kvoli moznos-
ti zameny CIDP za CIDP mimics je nejednoznacna, sporna.
Problémom mozu byt diabetici a starSi pacienti, u ktorych
treba miernu hyperproteinorachiu hodnotit opatrne. ZvysSe-
na hladina bunkovych elementov v likvore pri CIDP nebyva,
pri takomto naleze treba vylUcit ina etiolégiu (malignita, Lym-
ska borelioza, HIV...). Je dblezité si uvedomit, Ze ani normal-
na proteinorachia nevylucuje diagnézu CIDP?29),
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c. Zobrazovacie metédy

* MRI plexus brachialis a lumbosacralis — podl'a Joint Task
Force EAN/PNS z roku 2021 sa nevyZaduje u pacientov
spifiajucich kritéria pre CIDP. Ako pomocny diagnosticky
nastroj slizi u dospelych pacientov s moznou diagnézou.
MRI vykazuje pri CIDP hyperintenzity v postihutych kore-
foch s vychytavanim kontrastnej latky a/alebo ich zhrub-
nutie v T2 vazenych obrazoch. Preferované je kvantitativne
zhodnotenie priemerov nervovych korefiov v tesnej bliz-
kosti spinalnych ganglii alebo semikvantitativnhe skoérova-
nie abnormalit v nich. U deti nie je diagnosticky prinos MRI
preukazany.

* Neurosonografia — je indikovana u dospelych pacien-
tov spifiajucich kritéria moZnej CIDP. Diagn6zu podporuje
zhrubnutie minimalne dvoch proximalnych usekov n. me-
dianus a/alebo plexus brachialis®.

d. Laboratérne vySetrenia

e Pri vyskyte typického klinického a EMG obrazu CIDP
a pri rezistencii na Standardnut imunoterapiu (IVlg, KS) je
indikované testovanie na hladiny autoprotilatok proti nodal-
nym/paranodalnym antigénom®o.

e U pacientov s podozrenim na CIDP sa odporuca realizo-
vat elektroforézu sérovych proteinov, stanovenie ich mono-
klonalnej skladby, hladiny paraproteinov v sére a v moci,
imunofixaciu na vyli¢enie monoklonalnej gamapatie pri
plazmocytéme, AL-amyloid6ze, POEMS syndréme ¢i anti-
MAG IgM neuropatii.

» Stanovenie anti-MAG protilatok a IgM paraproteinu je indi-
kované predovsetkym u pacientov s distalnou CIDP.

» U pacientov s distalnou CIDP asociovanou s neuropatic-
kou bolestou treba vySetrit aj paraprotein IgA a 1gG aso-
ciovany s lahkymi retazcami lambda na vylucenie POE-
MS a v pripade moznosti vySetrit' vaskularny endotelialny
rastovy faktor (VEGF)®. Diagnostické kritéria pre typickd
CIDP su zhrnuté v tabul'ke 5.

Tabul'ka 5. Diagnostické kritéria pre typicki CIDP - upravené
podla®

Typicka CIDP

« klinické kritéria + vodivostné kritéria v 2 motorickych nervoch +
vodivostné abnormality v 2 senzitivnych nervoch alebo

« pravdepodobne typicka CIDP + najmenej 2 podporné kritéria

Pravdepodobne typicka CIDP

« klinické kritéria + vodivostné kritérid v 1 motorickom nerve +
vodivostné abnormality v 2 senzitivnych nervoch alebo

« klinické kritéria + nesplnené vodivostné kritéria v 1 motorickom
nerve + splnené vodivostné abnormality v 2 senzitivnych nervoch +
dokazana terapeuticka odpoved + jedno dalSie podporné kritérium

Diferencialna diagnostika CIDP

1. Autoimunitné nodo/paranodopatie — sa dnes nepovaZzu-
ju za varianty CIDP kvoli absencii inflamacie a makrofagmi
sprostredkovanej demyelinizacie v histologickom obraze,
kvoli odliSnym klinickym charakteristikdm a nedostatocnej
reakcii na liecbu (IV1g), ktora je pri CIDP U¢innaco.

2. Chronicka imunitna senzoricka polyradikulopatia (chro-
nic immune sensory polyradiculopathy, CISP) — nie je kla-
sifikovana ako variant CIDP napriek tomu, Ze sa tu takisto
predpoklada imunitne sprostredkovana polyneuropatia s po-
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stihnutim senzitivnych nervov. Senzitivne postihnutie je pri
CISP lokalizované proximalne od ganglii zadnych korenov,
ktoré nie su pri tomto ochoreni poSkodené. Postihnutie sa
v elektrofyziologickych nalezoch prejavi chybanim alebo
proximalnym spomalenim vodivosti pri somatosenzorickych
evokovanych potencialoch, patologickymi H reflexami a nor-
malnymi konduk&énymi Stidiami motorickych aj senzitivnych
nervov.

3. Multifokalna motoricka neuropatia, MMN — predstavuje
na rozdiel od CIDP ¢isto motorické multifokalne asymetrické
vzorce postihnutia s akcentom na hornych kongatinach, s po-
zitivitou anti GM1 protilatok triedy IgM a nevyraznou hyper-
proteinorachiou v likvore 49, Byva tazsie odliSitelna od MAD-
SAM — multifokalneho variantu CIDP, pri ktorom st postihnuté
okrem motorickych nervov aj senzitivne nervy a od moto-
rického variantu CIDP, ktory postihuje predominantne dolné
koncatiny v symetrickej proximalnej distribucii®?19, Gur¢ik et
al. publikovali v roku 2019 kazuistiku pacienta, spifiajiceho
kritéria pre MMN, ktorého ochorenie po niekolkoro¢nom trva-
ni postihlo aj senzitivne nervy a bolo klasifikované ako konti-
nuum jedného ochorenia s prechodom do MADSAM®,

4. Klinicky a elektrofyziologicky obraz CIDP sa mbze vy-
skytnut’ okrem idiopatickej CIDP aj v asociacii s komorbi-
ditami, ako je monoklonalna gamapatia nejasného vyznamu
(MGUS) triedy IgG alebo IgA, IgM monoklonalna gamapa-
tia bez pritomnosti protilatok proti MAG, POEMS (Polyneu-
ropathy, Organomegaly, Endocrinopathy, M protein IgG ev.
IgA, Skin changes), GALOP (Gait, Autoantibody IgM, Late
age Onset, Polyneuropathy), diabetes mellitus, HIV infekcia,
maligny melaném a iné malignity... Niekedy moZze byt ocho-
renie navodené uzivanim liekov alebo monoklonalnych proti-
latok. Odporacania na lie€bu pacientov s tymito komorbidita-
mi sa v podstate neliSi od liecby idiopatickej CIDP, pri liekmi
navodenom ochoreni treba zvazit vysadenie provokujiceho
lieCiva®.

Priebeh a prognéza ochorenia

CIDP prebieha priblizne v 50 % pripadov chronicko-prog-
redientne, asi 20 % pacientov ma atakovito-progredientny,
20 % relaps- remitujuci a priblizne 10 % akutny (A-CIDP, GBS
like) priebeh®. Pri chronicko-progredientnom priebehu mozno
pozorovat kontinualne zhorSovanie klinického obrazu rb6znej
rychlosti a intenzity bez tendencie k zlepSovaniu. Pri atakovi-
to-progredientnom a relaps-remitujicom priebehu sa priznaky
atakovito zhorSuju a po jednotlivych atakoch nastane parcial-
ne alebo Uplné zotavenie. Zriedkavy je monofazicky priebeh
CIDP, ktory je typicky jednym atakom ochorenia trvajacim nie-
kolko mesiacov alebo rokov, po ktorom nasleduje spontanna
Gprava®,

Progn6zu CIDP ovplyviuje viacero faktorov — vek vzniku,
akutny vznik, zavaznost' klinického obrazu, rychlost' jeho prog-
resie, komorbidita. Rozhodujdci vplyv na prognézu predstavuje
terapeuticka odpoved na IVIg alebo kortikosteroidy. Autoimu-
nitny proces primarne sposobuje demyelinizatné poskodenie
periférnych nervov. NelieCené alebo neadekvatne lie€ené ocho-
renie vedie skor €i neskér k sekundarnej axonalnej degenera-
cii, ktora byva pri€inou trvalych nasledkov a invalidizacie. Asi
v 85-90 % pripadov sa vC€asnou diagnostikou a adekvatnou
lieCbou podari drzat ochorenie pod kontrolou. Vac¢sSina pacien-
tov ma priaznivl prognézu s perspektivou trvalého zastavenia
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progresie. U v€asne diagnostikovanych ochoreni s okamzitou
ordinaciou 1VIg, dostatocne dlhodobou lieCbou a dispenzariza-
ciou sa dosiahne u viacerych pacientov farmakologicka, neskoér
klinicka remisia po vysadeni 1VIg. Rezidualne priznaky mozno
pozorovat priblizne u 10 % a progresiu ochorenia asi u 5 %
pacientov. Naj¢astejSou pricinou byva neskora diagnostika ale-
bo nespravna terapia s naslednou ireverzibilnou sekundarnou
axonopatiou a trvalymi rezidualnymi neurologickymi priznakmi,
ktoré nereaguju uz na ziadnu formu imunoterapie®. V zriedka-
vych pripadoch, ak pacienti vobec nereaguji na liecbu (IVig,
kortikosteroidy) a ochorenie progreduje do tazkého klinického
stavu, velmi pravdepodobne nejde o diagnézu CIDP(8.10.15.23),

Koprusakova et al. (2023) poukazali, ze nodopatie a para-
nodopatie patria k novej skupine autoimunitne podmienenych
neuropatii, ktoré mézu prebiehat ako CIDP®?. S( asociované
s protilatkami proti antigénom v oblasti nodu a paranodu, t.].
proti neurofascinu (NF 140/86, NF 155), kontaktinu-1 (CNTN-1)
a proti s kontaktinom asociovanym proteinom (Caspr-1). Uve-
dené protilatky su vacsinou z triedy 1gG4, €o vysvetluje, preco
pacienti s CIDP nereaguju na imunoterapiu IVIg-om a korti-
kosteroidmi. Po potvrdeni diagn6zy nodopatie, paranodopatie
zistenim protilatok proti vysSie uvedenym antigénom, sa moéze
dosiahnut zlepSenie po podani antiCD20 monoklonalnej proti-
latky — rituximabu®?.

Terapia CIDP

Podla EFNS/PNS guideline z roku 2010 a revidovanych
CIDP a variantov CIDP odportcaju kortikosteroidy (KS) ale-
bo IVIg??. U pacientov s v€asne diagnostikovanou CIDP byva
prvoliniova lieCba KS a IVIg-om efektivna u 80-90 % pripa-
dov*567, KS a IVIg patria medzi najucinnejsie formy imunotera-
pie pri Sirokom spektre autoimunitnych ochoreni vratane CIDP,
pretoze svojimi Ucinkami pozitivne ovplyviiuji mnohé oblasti
imunitného systému. V minulosti sa za G€innua prvoliniovu lieCbu
okrem KS a IVIg povazovala aj plazmaferéza, ktora moze eli-
minovat' cirkulujice protilatky, avSak nezasahuje patogeneticky
do autoimunitnych mechanizmov pri ochoreni a po jej vysadeni
bolo pozorované zhorSenie priznakov CIDP®67:29.31.32),

Podla niektorych autorov sa dlhodobejsi terapeuticky efekt
predpoklada pri KS vzhladom na vysSiu Uroven a dlhSie trva-
nie dosiahnutej remisie, na druhej strane 1VIg zabezpeci rych-
lejSi terapeuticky ucinok, pozitivny efekt u vacsSieho percen-
ta pacientov a byva preferovany pri kontraindikaciach alebo
neziaducich ucinkoch kortikoterapie'. Ktor( terapeutick
modalitu preferovat u dospelych a za akych okolnosti, je sta-
le diskutovanou témou. Volba najlepSej alternativy prvoliniovej
lieCby musi byt adjustovana podla veku pacienta, rizika nezia-
ducich Gc€inkov dlhodobej terapie, typu a zavaznosti ochorenia
a komorbidit®7:33),

Na druhej strane, existuju neurologické ochorenia sprostred-
kované patogénnymi autoprotilatkami 19G4, u ktorych je preu-
kazany obmedzeny efekt lieCby 1VIg-om. Ide o nezapalovi pod-
triedu IgG protilatok, ktoré nefixuji komplement a maji zasadny
vyznam napriklad v imunopatogenéze nodalnych/paranodal-
nych autoimunitnych polyneuropatii®.

IVIg ma heterogénny pleiotropny vplyv na imunitny systém
a variabilny efekt na jeho jednotlivé stcasti — T a B lymfocyty,
autoprotilatky, zapalové mediatory, adhézne molekuly, chemoki-
niny a iné cytokiny, zlozky komplementu, neonatalny Fc receptor
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(FcRn) ¢&i inhibiény makrofagovy Fcy receptor FcyRIIbG87:39), Je
prvoliniovym liekom (trieda odporic¢ani CLASS 1) u pacientov,
ktori vyzaduju rychly a intenzivny terapeuticky efekt@36.7.36),
Je indikovany pri A-CIDP, pri Cisto motorickom variante CIDP
a u vSetkych pacientov s typickou formou aj variantmi CIDP so
zavaznejSim klinickym obrazom. Pri motorickom variante CIDP
sa za prvoliniovu lieCbu jednoznacne odporuca IVIlg pre moz-
nost zhorSenia klinického stavu po KS. IVIg je liekom prvej volby
u deti s CIDP“, |VIg ma u deti vyborny bezpecénostny profil,
rychly nastup intenzivneho terapeutického Gc€inku a vybornua
prognozu. Kortikosteroidy st u mladSich pacientov, a najma
u deti s CIDP, nevhodné pre pocetné vedlajSie Ucinky, z ktorych
sU najzavaznejSie retardacia rastu a klinické désledky neziadu-
cich vplyvov na endokrinny systém®?,

V indukénej faze ochorenia sa odportca davka 1Vig-u 0,4 g/
kg/den pocas 5 dni alebo 1 g/kg/den pocas 2 dni v celkovej
davke 2 g/kg®34567.10.11.13,143638.39) Nje vSetci pacienti sa zlepSia
po prvej davke, preto je u nich indikovana dalSia plna davka
s odstupom niekolkych tyzdfov alebo podanie 2-5 cyklov v dav-
ke 1 g/kg v trojtyzdniovych intervaloch, nasledujtcich po Gvodnej
lieCbe. V pripade, ak sa ani pri tomto postupe pacientov stav
nezlepsi, mozno terapiu hodnotit' ako neefektivhu. Treba eSte
upozornit, Ze ak pri aktivnom ochoreni dochadza pred poda-
nim dalSej kary k zhorSeniu neurologického stavu, odporuca sa
skratenie intervalov medzi podanim davok IVIg alebo zvySenie
davky 1VIg@46n,

Kortikosteroidy su liekom prvej volby u pacientov s mier-
nou az stredne tazkou formou CIDP®@567.14324041) Qdporuca sa
prednizén v davke 1-1,5 mg/kg/den pocas 6—8 tyzdnov, pricom
v Uvode sa mdze podat 3-5 dni pulz metylprednizolonu v davke
1,0 g/den®674042) Po dosiahnuti zretelného klinického zlepSenia
alebo klinickej remisie sa davky prednizénu postupne redukuju
s cielom minimalizovat neZiaduce UCinky. Na rozdiel od myas-
ténie gravis a inych autoimunitnych ochoreni, su kortikosteroidy
Setriace lieky pri CIDP neuGcinné. Preto UCinna kortikoterapia
by mala trvat' 1,5-3 roky za sucasného dodrziavania principov
profylaxie rizika vzniku neziaducich ucinkov, vratane pozvolné-
ho zniZovania davok KS@4°4Y_ Pri rychlejSom zniZzovani davok
alebo skorom vysadeni prednizénu hrozi u viacerych pacientov
relaps ochorenia“*), Ak je lie¢ba KS neefektivna, alebo ak sa
vyskytnu zavazné neziaduce Gcinky, indikuje sa IVIg a predni-
z06n sa vysadi®¢."32),

Pri volbe prvoliniovej lie€by sa vyzaduje personalizovany pri-
stup, ktory okrem klinického obrazu zohladni aj iné okolnosti,
ako su vek a komorbidity pacienta (diabetes mellitus, hyperten-
zia, osteoporéza, obezita, kardialne ochorenia...). U mladSich
pacientov s lahkou alebo stredne tazkou CIDP bez komorbidit je
vhodnejsi prednizén. IVIg je liekom prvej volby u tazkych foriem
CIDP s rychlym vyvojom, u deti, u gravidnych zien, u pacientov
s komorbiditami, a najma u starSich jedincov so zavaznejsi-
mi klinickymi komplikaciami®56.7.3236:38) - Qsobitny pristup treba
venovat inym autoimunitnym ochoreniam asociovanym s CIDP.
Pri rozhodovani o druhu lie€by sa zvazuje typ autoimunitného
ochorenia. Napriklad pri asociacii CIDP a myasténia gravis sa
odportca kombinovana terapia kortikoidmi a IVIg-om®*12:43),

Volbou pre chronicki udrziavaciu terapiu su 1VIg, subku-
tanny imunoglobulin (SClg) alebo prednizén. Pacienti s kon-
traindikaciami pre dlhodobu udrziavaciu kortikoterapiu moézu
byt od pociatku nastaveni na liecbu IVIg alebo SClg. Vacsina
pacientov vyzaduje chronickl intermitentnd udrziavaciu terapiu
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IVIg-om, pricom davka podavaného lieku by mala byt persona-
lizovana a v rozmedzi 0,4-1,0 g/kg hmotnosti pacienta, pricom
frekvencia podavania sa odporuca v 2—6 tyzdrovych intervaloch
v zAvislosti od stavu pacienta®”. Pre vyrazné interindividualne
odliSnosti je na dosiahnutie stabilného optimalneho terapeu-
tického efektu potrebny individualizovany pristup s pravidel-
nym monitorovanim klinického stavu pri volbe spravnej davky
a ¢asového intervalu medzi jednotlivymi podaniami®”. V pripa-
de nutnosti vysokej udrziavacej davky treba zvazit kombinova-
nua terapiu 1VIg s prednizénom v nizSej davke 20-30 g. SClg je
schvaleny pre udrziavaciu, nie pre inicialnu terapiu pacientov
s CIDP®, Klinickymi Studiami je dokazané, Ze Gcinnost, bez-
pecnost a tolerancia SClg v udrziavacej indikacii je porovnatel-
na s IVIg, u niektorych pacientov aj s dokumentovanou lepSou
kvalitou Zivota®®4,

Pri rozhodovani sa o postupnej redukcii davok 1VIg, o predl-
Zovani intervalov medzi jednotlivymi karami, aj pri rozhodova-
ni sa o ukonceni terapie ma zasadny vyznam dispenzarizacia
pacientov s CIDP, personalizovany pristup k hodnoteniu Klinic-
kého stavu a vedlajSich G¢inkov®473®, V stiGasnosti esSte nie sl
zname Klinické a ani laboratérne biomarkery, ktoré by umoznili
monitorovat' terapiu, napr. indikovat moznost ukoncenia lieCby,
alebo naopak, identifikovat' riziko relapsov pri CIDP®7815.32),

V minulosti sa plazmaferéza povazovala tiez za prvoliniovu
lieCbu. Plazmaferéza je vSak symptomaticka eleminacna tera-
pia, ktora odstranuje cirkulujice imunopatogénne substancie,
nema vSak zZiadny U€inok na autoimunitné procesy. Plazmafe-
réza nezasahuje priamo do autoimunitnych mechanizmov
CIDP, preto po jej ukonéeni dochadza po individualne r6znom
C¢asovom odstupe k zhorSeniu klinického stavu, exacerbacii
CIDP®729.31.32)  Terapeuticky Uc¢inok cyklosporinu, azatioprinu,
metotrexatu, takrolimu, mykofenolat mofetilu pri CIDP nepotvrdi-
la ziadna klinicka $tadia®72. Ziadna randomizovana placebom
kontrolovana Studia doteraz nepotvrdila ani Gcinnost' rituximabu
u pacientov s CIDP, pozitivny efekt sa pozoroval len v ojedi-
nelych kazuistickych pripadoch a u pacientov s asociovanymi
autoimunitnymi ochoreniami®s.

Pacienti s CIDP m6zu mat ordinovani adekvatnu sympto-
maticku lie€bu, ak sa u nich vyskytuje neuropaticka bolest? 4,

Zaver

CIDP je mimoriadne komplexné autoimunitné ochorenie
s nedostato¢nym poznanim spustacich faktorov, humoralnych,
celularnych a subcelularnych patogenetickych mechanizmov.
Autoimunitny proces spdsobuje segmentalnu a multifokalnu
demyelinizaciu motorickych aj senzitivnych nervovych vla-
kien a nervovych korenov, ktora vyzaduje spravnu diagnostiku
a urychlené nasadenie adekvatnej terapie. Pri dlhSom trvani
nelieCeného alebo nespravne lieCeného ochorenia nastupuje
sekundarna axonopatia a Ubytok axénov, ktory je nezvratny
a dalSou liecbou neovplyvnitelny. Napriek intenzivnym snaham
sa nepodarilo vytvorit' €inny lieCebny postup, ktory by mal pozi-
tivny vplyv na restitlciu zapalom poskodenych periférnych ner-
vov, najma na sekundarnu axonopatiu. Realizuje sa aj vyskum
viacerych laboratérnych bhiomarkerov a klinicko-metrickych
parametrov za Ucelom preciznejSieho laboratérneho a klinické-
ho monitoringu liecby CIDP IVIg-om.

Vyhlasenie o bezkonfliktnosti: nemame potencialny konflikt
Zaujmov.
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